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Die WHO unterscheidet in ihrer Klassifi-
kation von 2005 zwischen gutartigen und 
bösartigen Tumoren. Die malignen Tu-
moren werden in odontogene Karzinome 
und Sarkome unterteilt (. Tab. 1). Zu 
den odontogenen Karzinomen wird auch 
das metastasierende Ameloblastom ge-
rechnet, das sich von den übrigen odon-
togenen Karzinomen dadurch unterschei-
det, dass hier der Verlauf bzw. der Nach-
weis einer Metastase über die Diagno-
se entscheidet und nicht die Morpholo-
gie, da histologisch kein Unterschied zwi-
schen einem malignen Ameloblastom und 
einem solide-multizystischen Ameloblas-
tom besteht [37]. Alle anderen Karzinome 
sind gemäß den üblichen Kriterien in der 
Pathologie (Atypien, Mitosen, Invasion) 
histologisch als maligne Tumoren identi-
fizierbar. Dazu gehören das ameloblasti-
sche Karzinom (entweder primär entstan-
den oder auf dem Boden eines Ameloblas-
toms: sekundär, dedifferenziert), intraos-
säre Karzinome (solider Typ oder auf dem 
Boden eines keratozystischen odonto-
genen Tumors/Keratozyste bzw. odonto-
gener Zysten), das hellzellige odontogene 
Karzinom und das Schattenzell- oder geis-
terzellhaltige odontogene Karzinom.
Die wesentlich selteneren odonto-
genen Sarkome umfassen das ameloblas-
tische Fibrosarkom und das ameloblasti-
sche Fibrodentino- und Fibroodontosar-
kom. Bisher werden odontogene Karzino-
sarkome von der WHO als eigenständige 
Entität nicht akzeptiert, obwohl mehre-
re Einzelfallberichte vorliegen [16]. Auch 
bei den malignen odontogenen Tumoren 
spielt die Immunhistochemie keine diffe-
renzialdiagnostisch entscheidende Rolle. 
Die gesteigerte Expression von Proliferati-
onsmarkern kann möglicherweise als zu-
sätzliches Argument für den aggressiven 
Charakter einer Läsion verwendet wer-
den [2, 26, 36].
Odontogene Karzinome
Metastasierendes Ameloblastom
In ihrer neuen Klassifikation löst die 
WHO den problematischen Begriff des 
malignen Ameloblastoms durch den des 
metastasierenden Ameloblastoms (MA) 
ab. Diese Änderung war überfällig, da die 
alte Terminologie immer wieder zu Miss-
verständnissen führte, weil sich der Tu-
mor histologisch nicht von einem soliden 
multizystischen Ameloblastom (SMA) 
unterscheidet. Die Diagnose kann nur re-
trospektiv nach erfolgter Metastasierung 
gestellt werden, morphologische oder ra-
diologische Kriterien gibt es nicht [37].
Metastasierende Ameloblastome sind 
sehr selten. Bisher sind knapp 70 Fälle pu-
bliziert worden. Fast alle Altersgruppen 
sind betroffen, wobei das Durchschnitts-
alter bei einer Altersverteilung von 5 bis 
74 Jahren etwa 34 Jahre beträgt. Männer 
sind – wie beim SMA – etwas häufiger 
betroffen als Frauen [35].
Die Gründe für die hämatogen und 
lymphogen erfolgende Metastasierung 
sind unklar. Eine Aspiration von Tumor-
material als Ursache für Lungenmetasta-
sen erscheint unwahrscheinlich, da kaum 
endobronchiale Tumorabsiedelungen ge-
funden werden und die Metastasen meist 
multinodulär in beiden Lungen vorkom-
men [28]. Eine Reihe von Faktoren schei-
nen jedoch eine Metastasierung zu begüns-
tigen. Hierzu gehören nach Henderson et 
al. [21] ein ausgedehnter Lokalbefund, ein 
lange bestehender Primärtumor, zahl-
reiche chirurgische Interventionen und 
mehrere Rezidive. Die meisten Metasta-
sen werden in der Lunge gefunden, ge-
folgt von Metastasen in Knochen, Lymph-
knoten, Leber und Gehirn sowie zahl-
reiche andere Lokalisationen [35]. Häufig 
treten die Metastasen über 10 Jahre nach 
Stellung der Primärdiagnose auf [28]. Aus 



























Autoren eine sehr lange Nachbeobach-
tungszeit. Die Behandlung besteht in der 
Resektion der Metastasen.
Ameloblastisches Karzinom
Das ameloblastische Karzinom (AmCa) 
besitzt die histologischen Charakteristika 
eines Ameloblastoms und zugleich zellu-
läre Malignitätskriterien wie Kernpleo-
morphie und -hyperchromasie sowie ei-
ne erhöhte Mitoserate [37].
Ameloblastische Karzinome sind noch 
etwas seltener als metastasierende Amelo-
blastome. Sie kommen in nahezu allen Al-
tersgruppen (4–75 Jahre) vor, wobei ältere 
Patienten überwiegen. Männer sind häu-
figer betroffen als Frauen. In China und 
Afrika scheint das AC häufiger vorzu-
kommen als in Nordamerika oder Euro-
pa [25].
Ätiologie und Pathogenese sind un-
klar. In durchflusszytofotometrischen Un-
tersuchungen sind ameloblastische Kar-
zinome im Gegensatz zu Ameloblasto-
men häufiger DNA-aneuploid [31]. CGH-
 Untersuchungen ergaben Zugewinne auf 
Chromosom 5q13. LOH-Untersuchungen 
von Tumorsuppresorgenen (1p, 3p, 9p,10q 
und 17p) ließen jedoch keine Unter-
schiede zwischen SMA und AmCa er-
kennen [32]. DNA-Mikroarray-Unter-
suchungen zeigten Genexpressionsdiffe-
renzen zwischen AmCa und gutartigen 
odontogenen Tumoren oder der norma-
ler Gaumenschleimhaut vor allem in sol-
chen Genen, die für die Transkription, 
die Translation, Signaltransduktionen, 
die Zellzyklusregulation und die Differen-
zierung verantwortlich sind [8, 9]. Kürz-
lich konnte in einem AmCa eine Hyper-
methylierung des p16-Gens nachgewiesen 
werden, die im benachbarten präexistie-
renden Ameloblastom nicht vorhanden 
war [1]. Außerdem ist in AmCa eine hö-
here Proliferationsrate (PCNA und Ki67/
MIB1) als in Ameloblastomen festgestellt 
worden. Ob diese Befunde in der diffe-
renzialdiagnostischen Abgrenzung zum 
Ameloblastom verwendbar sind, lässt sich 
aufgrund der wenigen untersuchten Fälle 
noch nicht entscheiden.
Man unterscheidet die wesentlich häu-
figeren primären von den sehr seltenen 
sekundären ameloblastischen Karzino-
men. Letztere sind auf dem Boden eines 
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Pathologe 2008 · 29:205–213  DOI 10.1007/s00292-008-0998-y




Maligne odontogene Tumoren sind extrem 
selten. Analog zu den benignen Varianten 
wird deshalb zwischen malignen epithelialen 
odontogenen Tumoren, den odontogenen 
Karzinomen und den noch selteneren ma-
lignen mesenchymalen Tumoren, den odon-
togenen Sarkomen unterschieden. Odonto-
gene Karzinosarkome werden bisher von der 
WHO nicht als eigenständige Entität aner-
kannt. Zu den odontogenen Karzinomen ge-
hört das ameloblastische Karzinom, das pri-
märe intraossäre Karzinom, das hellzellige 
odontogene Karzinom, das geisterzellhal-
tige odontogene Karzinom und als Sonder-
fall das metastasierende Ameloblastom. Die 
odontogenen Sarkome umfassen das amelo-
blastische Fibrosarkom und das ameloblas-
tische Fibrodentino- und Fibroodontosar-
kom. Das metastasierende Ameloblastom 
kann nur an seinen Metastasen diagnosti-
ziert werden. Alle anderen malignen Tumo-
ren weisen eindeutige zelluläre Atypien, ein 
invasives Wachstum und vermehrt Mito-
sen auf. Während die odontogenen Sarkome 
ein niedriges Metastasierungspotenzial zei-
gen, besitzen odontogene Karzinome, beson-
ders das ameloblastische Karzinom (AmCa) 
und das odontogene Schattenzellkarzinom 
(OGCC) sowie das primäre intraossäre Karzi-
nom (PIOC), eine mäßige bis schlechte Pro-
gnose mit Überlebensraten nach 5 (AmCa; 
OGCC) bzw. 3 Jahren (PIOC) von etwa 70% 
bzw. 37%. Die Behandlung der Karzinome 
muss deshalb radikal und gegebenenfalls 
multimodal erfolgen.
Schlüsselwörter
Odontogenes Karzinom · Odontogenes 
 Sarkom · Metastasierendes Ameloblas-




Malignant odontogenic tumors are extreme-
ly rare. As with benign odontogenic tumors, 
malignant epithelial odontogenic tumors or 
odontogenic carcinomas are distinguished 
from the even rarer mesenchymal ones, the 
odontogenic sarcomas. The existence of 
odontogenic carcinosarcomas is not yet ac-
knowledged by the World Health Organiza-
tion. Odontogenic carcinomas comprise ame-
loblastic carcinoma (AmCa), primary intra-
osseous carcinoma (PIOC), clear cell odonto-
genic carcinoma, odontogenic ghost cell car-
cinoma (OGCC), and the special case of me-
tastasizing ameloblastoma. Odontogenic sar-
comas consist of ameloblastic fibrosarco-
ma and ameloblastic fibrodentinosarcoma 
and fibroodontosarcoma. Whereas metasta-
sizing ameloblastoma can be diagnosed on-
ly after having metastasized, all other malig-
nant odontogenic tumors present with atyp-
ia, increased cellularity and mitoses, and in-
vasion. Odontogenic sarcomas are regarded 
as low-grade tumors that rarely metastasize. 
Odontogenic carcinomas, however, especially 
AmCa, OGCC, and PIOC, are more aggressive, 
with a 5-year survival rate of about 70% for 
AmCa and OGCC and a 3-year survival rate of 
about 37% for PIOC. Radical surgery, eventu-
ally in combination with radiotherapy, is the 
treatment of choice.
Keywords
Odontogenic carcinoma · Odontogenic sarco-
ma · Metastasizing ameloblastoma · Amelo-
blastic carcinoma · Ameloblastic fibrosarcoma
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noch histologisch im Tumor nachweis-
baren SMA entstanden. Periphere sekun-
däre ameloblastische Karzinome sind Ra-
ritäten.
Bis heute sind 51 Fälle von AmCa pu-
bliziert worden [2, 20]. Die Tumoren wer-
den zwischen dem 7. und dem 84. Lebens-
jahr beobachtet. Die Hälfte der Patienten 
ist älter als 60 Jahre. Etwa 2/3 der Betrof-
fenen sind Männer, wobei diese bei Dia-
gnosestellung meist 5 Jahre älter sind als 
Frauen. Die Mehrzahl der Tumoren ist in 
den posterioren Unterkieferabschnitten 
lokalisiert, die Maxilla ist in etwa 1/3 der 
Fälle befallen ebenfalls meist posterior, 
gelegentlich unter Beteiligung des Sinus 
maxillaris [2, 20]. Sie machen sich meist 
über – gelegentlich schnell zunehmende 
– Schwellungen und Schmerzen (auch 
Zahnschmerzen) und Parästhesien be-
merkbar und unterscheiden sich dadurch 
klinisch vom benignen SMA. Gelegentlich 
treten Blutungen oder Ulzerationen auf.
Radiologisch sieht man uni- oder 
multilokuläre Osteolysen, die in etwa der 
Hälfte der Fälle unscharf begrenzt sind. 
Osteodestruktionen mit Kortikalisdurch-
bruch, manchmal mit Weichteilbeteili-
gung können ebenfalls beobachtet wer-
den (. Abb. 1). Diese sind am besten in 




Histomorphologisch zeigt das AmCa ein 
Muster, das zumindest Ähnlichkeiten mit 
dem Aufbau eines benignen SMA hat 
(primäres AmCa) (. Abb. 2 a, b). Ist ein 
klassisches SAM noch erkennbar, wird der 
Tumor als sekundäres AmCa bezeichnet 
(. Abb. 2 c, d). Man sieht abschnittswei-
se Epithelnester mit palisadenartig ange-
ordneten, hochprismatischen peripheren 
Tumorzellen, zum Teil infranukleäre Va-
kuolen mit Verschiebung der Kerne zum 
Zentrum, das nur gelegentlich, ähnlich 
wie das Schmelzorgan, sternförmig auf-
gelockert ist. Follikuläre und plexiforme, 
gelegentlich auch basaloide Wachstums-
muster sind erkennbar. Zystische, pseu-
doglanduläre Hohlräume können auftre-
ten. Undifferenzierte Anteile können das 
Bild jedoch so dominieren, dass der Cha-
rakter eines ameloblastischen Tumors in 
diesen Arealen nicht mehr erkennbar ist. 
Zellen mit hellem Zytoplasma („clear cel-
ls“) und Nekrosen kommen ebenfalls vor. 
Immer sind jedoch atypische Kerne, eine 
verschobene Kern-Plasma-Relation und 
vermehrt Mitosen zu finden, letztere oft in 
hyperzellulären Abschnitten [20, 37]. Dif-
ferenzialdiagnostisch müssen vor allem 
das benigne SMA (allenfalls geringe Aty-
pien, kaum Mitosen), primäre intraossäre 
Karzinome (eindeutige Plattenepithelkar-
zinome), das hellzellige odontogene Kar-
zinom (Überwiegen heller Zellen, keine 
oder nur fokale Ameloblastomarchitek-
tur) und Metastasen (keine Ameloblasto-
marchitektur) abgegrenzt werden.
Zur Therapie und Prognose können 
wegen der Seltenheit der Fälle keine si-
cheren Aussagen gemacht werden. Die 
Tumoren verhalten sich jedoch aggressiv 
und neigen zu Rezidiven. Eine frühzeitige 
komplette Resektion sicher im Gesunden 
ist Heilungsvoraussetzung. Mehrfache Re-
zidive und das Vorkommen von Klarzel-
Abb. 1 7 Ameloblasti-
sches Karzinom: Relativ 
scharf begrenzte Osteo-
lyse im linksseitigen 
Unterkieferwinkel mit 
fokaler Destruktion so-
wohl der lingualen 





len zeigen eine ungünstige Prognose an. 
Etwa ein Drittel der Patienten stirbt an 
seinem Tumor [2]. Die meisten Langzeit-
überlebenden waren nach maximal 2 Re-
zidiven tumorfrei. Metastasen – v. a. in die 
Lunge – kommen in einem Drittel der Fäl-
le vor [37]. Bestrahlungen sind wenig ef-
fektiv [20].
Primäres intraossäres Karzinom
Das primäre intraossäre Karzinom (PIOC) 
ist ein zentral im Kiefer entstandenes Plat-
tenepithelkarzinom, das sich von odonto-
genen Epithelresten ableitet. Unterschie-
den werden ein solider Typ des PIOC, ein 
intraossäres Karzinom in Verbindung mit 
einem keratozystischen odontogenen Tu-
mor (KOT) und ein intraossäres Karzi-
nom auf dem Boden einer odontogenen 
Zyste [19].
Da in den Publikationen nicht immer 
erkennbar ist, zu welcher der 3 Subtypen 
der jeweilige Fall gerechnet werden muss, 
sind keine genauen Angaben zur rela-
tiven Häufigkeit, Alters- und Geschlech-
terverteilung möglich. Nach der Zusam-
menstellung von Reichart u. Philipsen [35] 
sind 29 Fälle gut dokumentierter solider 
und 51 Fälle auf dem Boden einer odon-
togenen Zyste entstandene PIOCs publi-
ziert, während nur 14 Fälle in Zusammen-
hang mit einem KOT standen [35]. Seit-
her sind nur 6 Fälle hinzugekommen [12]. 
Die Patienten sind meist über 50 Jahre alt, 
wobei auch Fälle bei Kindern beschrieben 
sind (Altersverteilung 4–90 Jahre). Män-
nern sind doppelt so häufig betroffen wie 
Frauen. Ätiologie und Pathogenese sind 
unklar, Rauchen und Alkohol sind keine 
prädisponierenden Faktoren. Die (poste-
riore) Mandibula ist wesentlich häufiger 
betroffen als die Maxilla [19, 35].
Oft sind die Tumoren klinisch stumm 
und werden zufällig entdeckt. Mit zuneh-
mender Größe entwickeln sich Schwel-
lungen, Schmerzen, Zahnlockerungen 
und Parästhesien vor allem der Unterlip-
pe [19, 35].
Radiologisch sieht man irregulär be-
grenzte, oft unilokuläre Osteolysen, die 
jedoch initial das Bild einer odontogenen 
Zyste imitieren können (. Abb. 3 a). Erst 
im weiteren Verlauf treten Destruktionen 
mit Kortikalisdurchbruch auf.
Das histologische Bild entspricht einem 
verhornenden oder nichtverhornenden 
Plattenepithelkarzinom ohne weitere Be-
sonderheiten. Ist das PIOC auf dem Bo-
den einer odontogenen Zyste entstanden, 
lässt sich der Zystencharakter leicht nach-
vollziehen, wobei nach Resten der odon-
togenen Zyste oft gesucht werden muss 
(. Abb. 3 d). Teile des Epithels können 
nur dysplastische Veränderungen zeigen 
(. Abb. 3 b, c). Differenzialdiagnostisch 
müssen Metastasen und übergreifende 
Mundschleimhautkarzinome ausgeschlos-
sen werden. Die Prognose ist mit einer 3-
Jahres-Überlebensrate von 37,8% eher un-
günstig [40]. Deshalb sollten PIOCs mög-
lichst frühzeitig radikal operiert und eine 
Neck-Dissektion sowie eine Radiothera-
pie angeschlossen werden [42].
Klarzelliges odontogenes 
Karzinom
Das hellzellige oder klarzellige odonto-
gene Karzinom (HOCa) besteht aus teils 
zytoplasmareichen polygonalen hellen 
oder vakuolisierten Zellen, die in Nestern 
oder Strängen angeordnet sind. Eine peri-
phere Palisadierung kann vorkommen.
Der Tumor wurde in der zweiten Auf-
lage der WHO-Klassifikation noch als 
gutartig angesehen. Sein aggressiver Ver-
Abb. 2 9 a, b Primärer Typ des 
ameloblastischen Karzinoms: 
a Follikulär angeordnete Tu-
morzellnester mit noch ange-
deuteter peripherer Palisaden-




(rechts unten) (HE-Färbung, Ver-
gr. 1:200). b Basaloide Tumor-
zellen. Abschnittsweise ist eine 
periphere Palisadenstellung 
noch erkennbar, ebenso ange-
deutet subnukleäre Vakuolen 
(HE-Färbung, Vergr. 1:400).  
c, d Sekundärer Typ des amelo-
blastischen Karzinoms: c Wäh-
rend in der rechten Bildhälfte 
noch Reste eines vorwiegend 
plexiformen Ameloblastoms 
erkennbar sind, sieht man links 
den Übergang in die ungeord-
neten Verbände eines amelo-
blastischen Karzinoms mit nur 
noch angedeuteter (unten Mit-
te) Palisadenstellung der pe-
ripheren Zellen (HE-Färbung, 
Vergr. 1:50). d Die atypischen 
Tumorzellverbände zeigen ne-
ben pleomorphen Kernen ver-
mehrt Mitosen (mittleres Bild-




lauf, seine Rezidivneigung und sein Me-
tastasierungspotenzial haben dazu ge-
führt, ihn in der neuen WHO-Klassifika-
tion den odontogenen Karzinomen zuzu-
rechnen [5].
Der Tumor ist sehr selten, sodass ver-
lässliche Daten zur relativen Häufigkeit 
und Altersverteilung fehlen. Er kommt 
zwischen dem 14. und 89. Lebensjahr vor, 
allerdings wurden bisher nur Einzelfälle 
vor dem 40. Lebensjahr beschrieben. Das 
Durchschnittsalter liegt bei 55–60 Jah-
ren. Im Gegensatz zu anderen odonto-
genen Karzinomen sind Frauen häufiger 
als Männer betroffen (3,5:1).
Wahrscheinlich leitet sich das HOCa 
von Resten der Zahnleiste oder Malassez-
Zellnestern ab.
Über 80% der HOCas treten in der 
Mandibula auf, meist in den posterioren 
zahntragenden Abschnitten [17]. Die kli-
nischen Symptome sind eher gering und 
bestehen in Schwellungen und Zahnlo-
ckerungen, Schmerzen sind die Ausnah-
me.
Diagnose und Therapie
Radiologisch erkennt man expansive, un-
scharf begrenzte, teils destruktive Osteo-
lysen sowie Wurzelspitzenresorptionen 
(. Abb. 4 a). Der Tumor kann die Korti-
kalis durchbrechen und die Weichteile in-
filtrieren [3, 18].
Histologisch sieht man polygonale, 
mittelgroße Zellen mit hellem, teils vaku-
olisiertem, gelegentlich leicht eosinophi-
lem Zytoplasma. Die Zellen sind in Grup-
pen angeordnet, die von einem mäßig 
zellreichen Bindegewebe umgeben wer-
den. Daneben kommen dunklere, basa-
loide Zellen vor. Eine Palisadierung wie 
beim Ameloblastom ist ebenfalls ab-
schnittsweise sichtbar (. Abb. 4 b, c). Ei-
ne wesentliche Zellpleomorphie oder eine 
hohe Mitoserate sind nur selten zu beob-
achten, ebenso Nekrosen [5]. Im Gegen-
satz zu einer differenzialdiagnostisch aus-
zuschließenden Metastase eines Nieren-
zellkarzinoms fehlen Einblutungen oder 
entzündliche Infiltrate. Eine weitere Dif-
ferenzialdiagnose betrifft das Mukoepi-
dermoidkarzinom, das selten auch pri-
mär intraossär vorkommen kann (epi-
dermoide Differenzierung, Schleimbil-
dung), aber auch hellzellige Melanomme-
tastasen (positiv für Melan A, Tyrosinase 
und HMB-45). Die Tumoren sind Zyto-
keratin-positiv, können aber auch in ge-
Abb. 3 8 Primäres intraossäres Karzinom. a Radiologisch erkennt man eine ausgedehnte Osteolysezone im Frontzahnbereich 
mit Destruktion der Kortikalis und flauen extraossären lingual gelegenen Verkalkungen (Bildmitte). b Histologisch sieht man 
Verbände atypischen Plattenepithels mit deutlicher Zell- und Kernpolymorphie. Der Befund ist von der Metastase eines Plat-
tenepithelkarzinoms nicht zu unterscheiden (HE-Färbung, Vergr. 1:200). c Atypische Tumorzellverbände mit Destruktion des 
Kieferknochens unter Einschluss ortsständiger Knochentrabekel (Mitte links) (HE-Färbung, Vergr. 1:400). d Intraossäres Karzi-
nom auf dem Boden einer odontogenen Zyste: Während die obere Hälfte noch Anteile einer odontogenen Zyste zeigt, de-
ren Epithel teilweise verbreitert, teilweise jedoch bereits dysplastisch verändert ist, sieht man in der rechten und unteren Bild-
hälfte den Übergang in ein infiltrierend wachsendes Plattenepithelkarzinom. Aufgrund der entzündlichen Überlagerung lässt 
sich nicht mehr identifizieren, ob sich der Befund auf dem Boden eines keratozystischen odontogenen Tumors oder einer an-
deren odontogenen Zyste gebildet hat (HE-Färbung, Vergr. 1:50)
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ringem Maße S-100-Protein exprimieren 
[35].
HOCas sind in der Durchflusszytome-
trie DNA-polyploid. Mittels CGH lassen 
sich Zugewinne (Chromosom 14q, 19 und 
20) sowie Verluste (Chromosom 6 und 
9) dokumentieren [4, 7]. Vergleichende 
DNA-Mikroarray-Untersuchungen von 
HOCas und normaler Mundschleimhaut 
zeigten Expressionsunterschiede vor allem 
bei Transkriptions-, Signaltransduktions-, 
Zellzyklusregulations-, Apoptose- und dif-
ferenzierungsassoziierten Genen [10].
Die Therapie besteht in der kompletten 
Resektion sicher im Gesunden. Nur so las-
sen sich Rezidive und die mit ihnen ver-
bunde Metastasierungsneigung in regio-
nale Lymphknoten vermeiden. Primäre 
Lymphknotenmetastasen sind zwar sel-
ten, eine initiale Neck-Dissektion sollte 
aber erwogen werden, da bisher nur weni-
ge Erfahrungen mit der Langzeitprogno-
se dieser Tumoren vorliegen und bisher 
bei 25% der Patienten im Verlauf Lymph-
knotenmetastasen aufgetreten sind. Glei-
che Überlegungen gelten für eine zusätz-
liche Strahlentherapie bei ausgedehnten 
Tumoren und unsicheren Tumorgrenzen. 




Unter dem odontogenen schattenzelligen 
oder schattenzellhaltigen Karzinom (sy-
nonym: odontogenes geisterzellhaltiges 
Karzinom/OGCC) versteht die WHO ei-
nen malignen Tumor, der Eigenschaften 
des kalzifizierenden zystischen odonto-
genen Tumors (vormals: kalzifizierende 
odontogene Zyste; CCOT) aufweist [39]. 
Bis 2007 sind 25 Fälle publiziert worden 
[38]. Das OGCC betrifft männliche Pa-
tienten 4-mal häufiger als Frauen. 15 der 
25 Fälle wurden bei Asiaten beobachtet. 
Der Tumor zeigt eine breite Altersvertei-
lung (13–72 Jahre), das Durchschnittsalter 
beträgt 38,7 Jahre. 18 der von Sun zusam-
mengefassten 25 Fälle traten im Oberkie-
fer auf, in ähnlicher Lokalisation wie der 
CCOT.
Ätiologie und Pathogenese sind un-
klar, ein Zusammenhang mit dem CCOT 
ist aber wahrscheinlich, obwohl dieser 
keine Geschlechtsbevorzugung aufweist 
und gleich häufig in Maxilla und Man-
dibula vorkommt. Oft ist das Karzinom 
in engem Kontakt mit einem gleichzeitig 
bestehenden CCOT oder seiner soliden 
Variante, dem dentinogenen schatten-
zellhaltigen Tumor (DGCT). Übergänge 
eines DGCT in ein OGCC sind beschrie-
ben [33]. Die klinischen Symptome beste-
hen meist in einer oft schmerzhaften Auf-
treibung des Kiefers und Parästhesien. Ra-
diologisch können sich die Tumoren ge-
legentlich rein osteolytisch oder häufiger 
mit irregulären Verkalkungen präsentie-
ren (. Abb. 5 a). Ihre Begrenzung ist un-
scharf. Osteodestruktionen kommen vor 
und betreffen meist den Sinus maxillaris 
mit Übergreifen auf die Nase und/oder 
die Orbita. Wurzelresorptionen, Zahnver-
lagerungen und gelegentlich impaktierte 
Zähne sind beschrieben [14, 38].
Das histologische Bild ist durch das 
Nebeneinander eines malignen epithe-
lialen Tumors mit klassischen Antei-
len eines CCOT gekennzeichnet [39]. 
Die maligne Tumorkomponente besteht 
aus Nestern atypischer, kleiner, basaloi-
der Zellen, die dunkle Kerne besitzen so-
wie größere Zellen mit vesikulären Ker-
Abb. 4 9 Klarzelliges odontogenes Karzinom.  
a Ausgedehnte irregulär gestaltete Osteolyse der 
Unterkieferfront mit Übergreifen auf den rechten 
horizontalen Unterkieferast und Kortikalisdestrukti-
on. b Teils kleine basaloide Zellen (oben links) sowie 
ausgedehnte Areale heller Epithelien, die überwie-
gend in unterschiedlich großen Nestern angeordnet 
sind (HE-Färbung, Vergr. 1:50). c Die hellen Epithel-
verbände lassen teilweise (im Zentrum) eine peri-
phere palisadenartige Anordnung der Tumorzellen 
erkennen. Das Zytoplasma ist wasserhell, die Kerne 
irregulär und überwiegend chromatindicht. Einblu-
tungen und entzündliche Infiltrate fehlen, ebenso 
Nekrosen (HE-Färbung, Vergr. 1:200)
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Abb. 5 7 Odontogenes 
schattenzellhaltiges Karzi-
nom. a Im Oberkiefer links 
sieht man eine ausgedehn-
te Destruktion des linken 
Oberkieferalveolarfortsatzes 
mit Einbruch in die bukkalen 
Weichteile. 
b Die linke Bildhälfte zeigt 
zahlreiche Geisterzellen so-
wie Plattenepithel, das in ba-
saloide Tumorzellformati-
onen übergeht, die zentral 
hornperlenartige Differen-
zierungen zeigen. Eine an-
gedeutete Palisadenstellung 
der peripheren Zellen ist 
noch sichtbar (Mitte rechts) 
(HE-Färbung, Vergr. 1:200). 
c Die Tumorzellnester be-
stehen aus basaloiden Zel-
len und zeigen vermehrt Mi-
tosen. In der Peripherie sind 
noch zylindrische palisaden-
artig angeordnete Zellen er-
kennbar. Gelegentlich sieht 
man Hornperlenbildungen. 
Mitosen, Polymorphie und 
Infiltration der Weichteile 
sprechen für den malignen 
Charakter (HE-Färbung, Ver-
gr. 1:400)
Abb. 6 7 Ameloblastisches 
Fibrosarkom. a Unterkiefer-
front: Ausgedehnte seifen-
blasenartige Osteolyse mit 
retiniertem Zahn, beginnend 
in Regio 34 und bis Regio 47 
reichend. 
b In der Übersicht erkennt 
man in der linken Bildhälfte 
noch relativ lockeres Ekto-
mesenchym mit eingelager-
ten follikulären Zellnestern 
wie beim ameloblastischen 
Fibrom. Die rechte Bildhälfte 
zeigt eine deutliche Zu-
nahme der Zellularität des 
Stromas als Hinweis auf den 
Übergang in ein ameloblas-
tisches Fibrosarkom (HE-Fär-
bung, Vergr. 1:100). c An an-
derer Stelle hat die Zellulari-
tät des Stromas erheblich zu-
genommen, wobei deutliche 
Zellgrößenschwankungen 
erkennbar sind. Der Tumor 
destruiert den ortsständigen 
Knochen. In der linken Bild-
hälfte sind noch Reste unauf-
fälligen odontogenen Epi-
thels ohne Atypien zu sehen 
(HE-Färbung, Vergr. 1:400)
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nen (. Abb. 5 b, c). Die mitotische Akti-
vität, ebenso die mit PCNA immunhisto-
chemisch bestimmte Proliferationsaktivi-
tät ist im Unterschied zum CCOT deut-
lich erhöht. Daneben finden sich zahl-
reiche, einzeln oder in Gruppen liegen-
de Schattenzellen, außerdem dysplasti-
sches Dentin. Der Tumor breitet sich in-
filtrierend in die Umgebung aus, wobei im 
Einzelfall keine Aussagen über seinen Ag-
gressivitätsgrad möglich sind. Indolente 
Verläufe sind ebenso beschrieben wie ei-
ne aggressive intrakranielle Ausbreitung, 
Rezidivneigung und Lungenmetastasen 
in 2 Fällen. Die 5-Jahres-Überlebensrate 
liegt bei 73%. Die Therapie besteht in der 
Resektion, die sicher im Gesunden erfol-




Das ameloblastische Fibrosarkom (AFS) 
ist ein odontogener Tumor mit einer gut-
artigen epithelialen und einer malig-
nen ektomesenchymalen Komponente 
und wird als der maligne Gegenpart des 
ameloblastischen Fibroms (AF) angese-
hen. Etwa ein Drittel aller AFS entwickeln 
sich auf dem Boden eines AF [11].
Bis 2007 sind nur 66 Fälle eines amelo-
blastischen Fibrosarkoms publiziert wor-
den [27, 29, 41]. Die Tumoren zeigen eine 
breite Altersverteilung von 3 bis 89 Jahren, 
wobei das Durchschnittsalter von de-novo 
entstandenen AFS mit 22,9 Jahren unter 
dem der auf dem Boden eines AF entstan-
denen Sarkome (33 Jahre) liegt [11]. Etwa 
zwei Drittel der Fälle betreffen Männer.
Ätiologie und Pathogenese sind un-
klar. Die Assoziation mit einem vorbe-
stehenden AF ist jedoch augenfällig. Et-
wa 11% der AF gehen im weiteren Ver-
lauf in ein AFS über [13]. Immunhisto-
chemisch konnte eine p53-Überexpres-
sion in der Sarkomkomponente in 3 Fäl-
len nachgewiesen werden, die im Ektomes-
enchym des vorausgegangenen AF (1 Fall) 
nicht nachweisbar war [6, 24, 41]. Außer-
dem scheinen AFS eine im Vergleich zu 
AF gesteigerte Proliferationsaktivität auf-
zuweisen [30, 36].
Etwa 80% der AFS kommen – ähnlich 
wie das AF – in den posterioren Abschnit-
ten des Unterkiefers vor [11]. Die Tumoren 
werden über schmerzhafte Schwellungen 
und Parästhesien, gelegentlich auch Ulze-
rationen klinisch auffällig.
Radiologisch sieht man unscharf be-
grenzte Osteolysen, selten Frakturen 
(. Abb. 6 a; [27]).
Makroskopisch zeigt der Tumor eine 
blassgraue, zum Teil gelbliche Schnittflä-
che. Er ist von fester Konsistenz und kann 
Hohlräume enthalten. Das histologische 
Bild entspricht in seinem epithelialen An-
teil dem des AF und besteht aus schma-
len Zügen und Inseln odontogenen Epi-
thels mit Palisadierung der randständigen 
Zellen, die gelegentlich von einem hyali-
nen eosinophilen Band umgeben sind. 
Diese Epithelverbände sind in ein zell-
reiches, myxomatöses Stroma eingebettet, 
das eine mäßige bis starke Zellpleomor-
phie aufweist und zahlreiche mitotisch 
aktive ektomesenchymale Zellen enthält 
(. Abb. 6 b, c). Mit der Zahl der Rezidive 
nimmt der Zellreichtum und die Mitose-
aktivität der ektomesenchymalen Kompo-
nente stetig zu, bis in anaplastischen Tu-
moren die epitheliale Komponente völlig 
vom Stroma verdrängt wird. Die Tumoren 
wachsen lokal aggressiv und infiltrierend, 
haben jedoch ein sehr geringes Metasta-
sierungspotenzial [11]. Die differenzialdi-
agnostische Abgrenzung gegen das AF ge-
lingt leicht, wenn man Mitosen, Pleomor-
phie und Zellreichtum des ektomesenchy-
malen Tumoranteils beachtet und das Al-
ter sowie das Röntgenbild berücksichtigt.
Die Therapie besteht in der kompletten 
Resektion des Tumors sicher im Gesun-
den. Bisher sind nur in zwei Fällen regi-
onäre Lymphknotenmetastasen aufgetre-
ten [23, 27], sodass eine routinemäßige 
Neck-Dissektion nicht notwendig er-
scheint. In einem eigenen Fall ist der Pa-
tient nach radikaler Resektion des Unter-
kiefers und Neuaufbau seit nunmehr über 
20 Jahren ohne Rezidiv und beschwerde-
frei [34]. Rezidive treten in knapp 40% der 
Fälle auf, Fernmetastasen sind jedoch sel-
ten. Von den bisher publizierten Fällen 
wurden bisher nur in 2 Fällen Metastasen 
in Lymphknoten, Lunge und anderen Or-
ganen dokumentiert [15, 27].
Ameloblastisches Fibrodentino- 
und -odontosarkom
Ameloblastische Fibrodentino- und -
odontosarkome sind extreme Raritäten, 
von denen bisher nur 14 Fälle beschrieben 
wurden [11]. Aufgrund der geringen Fall-
zahl sind keine genauen Aussagen mög-
lich. Die Tumoren kommen jedoch in al-
len Altersgruppen (12–83 Jahre) und etwas 
häufiger bei Männern als bei Frauen vor. 
In einem Fall hat sich das Sarkom auf dem 
Boden eines ameloblastischen Fibroodon-
toms entwickelt [22]. Klinik und Histolo-
gie sind ähnlich wie die des ameloblasti-
schen Fibrosarkoms, wobei in der His-
tologie zusätzlich dysplastisches Den-
tin (ameloblastisches Fibrodentinosar-
kom) und Schmelz (ameloblastisches Fi-
broodontosarkom) nachweisbar sind. Die 
Hartsubstanz kann radiologisch in Er-
scheinung treten und zu gemischten ly-
tisch-sklerotischen Bildern führen. Die 
Tumoren verhalten sich in der Regel we-
nig aggressiv und werden als Low-grade-
Sarkome angesehen, die komplett rese-
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